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Ventriculo no compacto o «esponjoso»

Non-compact or «spongy» ventricle

Eduardo J. Echeverry, MD.""; Mauricio Zérate, MD.?

Cali, Colombia.

El ventriculo no compacto o «esponjoso», es una entidad multifactorial, que se debe a una alteracion
en la embriogénesis normal del endocardio y el miocardio. Se clasifica segin se presente de manera
aislada o asociada a otras cardiomiopatias. Su manifestacion clinica es variable, desde pacientes
asintomaticos hasta aquellos que debutan con falla cardiaca, arritmias o fendmenos tromboembdlicos
sistémicos. El estandar de oro diagndstico es el ecocardiograma Doppler color. El tratamiento se enfoca
hacia el control de los sintomas de acuerdo con la presentacion del cuadro, pero el trasplante cardiaco
se convierte en la Unica medida salvadora. El pronéstico es ominoso; mas de la mitad fallece o tiene falla
cardiaca terminal en el seguimiento a diez afios.

PALABRAS CLAVE: ventriculo esponjoso, embriogénesis miocardica, falla cardiaca, trasplante
cardiaco.

Non-compact or «spongy» ventricle is a multi-factorial entity due to an alteration in normal
embryogenesis of endocardium and myocardium. It is classified depending on its presentation, whether
it is isolated or associated to other cardiomyopathies. Its clinical presentation varies from asymptomatic
patients to those that present with heart failure, arrhythmia or systemic thromboembolic phenomena.
The diagnostic gold standard is the color Doppler echocardiogram. Treatment is focused on the control
of symptoms according to the clinical presentation, but cardiac transplant becomes the only life-saving
measure. Prognosis is ominous; more than half patients die or have terminal heart failure in a ten years
follow-up period.
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Introduccion

Si bien existe un sinnGmero de nombres y designacio-
nes para esta entidad, que pueden dar lugar a confusién
(ventriculo «esponjoso», miocardio no compacto,
cardiomiopatia esponjosa del ventriculo izquierdo), lo
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que si es importante es tener claro que la clasificacién se
establece segun se presente de manera aislada (IVNC) o
en asociaciéon con otras cardiomiopatias (NVM) (1, 2), y
que se incluyen dentro de la categoria de cardiomiopatias
no clasificadas segin la Organizacién Mundial de la
Salud (Tabla 1).

El primer caso se describié en 1984 y correspondié
a una mujer de 33 afios. Luego se observd un patrén
similaren pacientes j6venes con sintomas de falla cardiaca
y alteraciones ecocardiogréficas. Posteriormente, se
publicaron series en pacientes pedidtricos, hasta que
Chin y colaboradores (3) publicaron un reporte de diez

afos de experiencia con series de pacientes adultos con
IVNC (4).
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Tabla 1
CLASIFICACION DE LAS CARDIOMIOPATIAS

. Cardiomiopatia dilatada

. Cardiomiopatia hipertréfica

. Cardiomiopatia restrictiva

. Cardiomiopatia arritmogénica del ventriculo derecho

. Cardiomiopatias no clasificadas: ventriculo no compacto o
«esponjoso» (NVM — IVNC)

Tomada de: Jenni R, Oechslin EN, van der Loo B. Isolated ventricular
non-compaction of the myocardium in adults. Heart 2007; 93: 11-15.
Publicado en linea: 2 de mayo de 2006.
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Embriologia y desarrollo

En la etapa embrionaria temprana, el miocardio es
una red laxa de fibras entrecruzadas, separadas por
recesos profundos que lo comunican con la cavidad
ventricular. El proceso de formacién de este «entrama-
do» de fibras y recesos infertrabeculares o sinusoides,
ocurre entre la semana quinta a octava de vida
embrionaria, desde el epicardio hasta el miocardio, y de
labase al dpex (5). La circulacién coronaria se desarrolla
de manera paralela a este proceso, y los recesos
intertrabeculares se reducen a capilares. Ello involucra:
liberacion de factores de crecimiento del endocardio y
factores de angiogénesis: factor de crecimiento endotelial
vascular (EVGF) y angiopoyetina-1 (AP-1) (6). La falla en
el proceso normal de morfogénesis endomiocardica, da
lugar a esta entidad (1).

Primero se describié en asocio a otras cardiopatias
(NVM) (obstrucciéon del flujo de salida del ventriculo
derecho, cardiopatias cianéticas complejas y anomalias
arteriales coronarias), y se argumentaba que la sobre-
carga de presién o isquemia miocdrdica frenaba la
involucién de los sinusoides miocdrdicos embrionarios y
daba lugar a la persistencia de los recesos
intertrabeculares que comunican la cavidad ventricular
con la circulacién coronaria (7).

Luego, en 1990, Chin y colaboradores explicaron
el modelo para la IVNC, que consistia en una variante
en la cual la morfologia miocdrdica embrionaria,
persistia en ausencia de ofras anomalias cardiacas
que lo explicaran, y los recesos comunicaban sélo con
la cavidad ventriculary no con la circulacién coronaria
(3, 8). Se propuso que el término IVNC se reemplazara
por «entriculo izquierdo hipertrabeculado», debido a
que en menos de 50% de los casos, hay signos de
afeccién del ventriculo derecho; sin embargo no hay
total aceptaciéon a esta recomendacién, como se verd
més adelante.
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Anatomia patoldgica - Histologia

Desde el punto de vista histolégico, la IVNC y la
NVM difieren en que en la primera los recesos
intertrabeculares o sinusoides comunican con la cavi-
dad ventricular, mientras que en la segunda lo hacen
tanto con la cavidad ventricular como con la circula-
cién coronaria (7). No obstante, no hay hallazgos
patognoménicos. Se ha encontrado fibrosis en multi-
ples estudios como los de Hamamichi, quien reporté
cinco casos de IVNC del ventriculo derecho en los
cuales la biopsia informaba fibrosis intersticial (5/5)
con engrosamiento endomiocdrdico y fibroelastosis
subendocardica (3/5) (Figuras 1y 2) (9, 10).

Figura 1. A: Cortetransversal de un espécimen de un hombre de 21 afos.
Hay tanto numerosas trabéculas como profundos recesos. Note la
importante fibroelastosis del ventriculo izquierdo. B: Corte histolégico
con hematoxilina-eosina que muestra un epicardio compacto (flechas),
y una capa endocdrdica laxa. Observe la necrosis dentro de las
trabeculaciones (asteriscos) en el drea subendocérdica pero no en la
zona epicdrdica.

LA: auriculaizquierda; LV: ventriculo izquierdo; RA: auricula derecha; RV:
ventriculo derecho. Tomado de: Oechslin EN, Attenhofer JCH, Rojas JR,
et al. Long-term follow-up of 34 adults with isolated left ventricular
noncompaction: a distinct cardiomyopathy with poor prognosis. J Am Coll

Cardiol. 2000;36: 493-500.



86 Ventriculo no compacto o esponjoso
Echeverry y Zérate

Figura2. Anatomia patolégica: se evidencia una transformacién «esponjosa»
de la pared del ventriculo con el tipico aspecto de «doble capa» (epi-
endocardio)(28).

Tomada de: Oechslin EN, Attenhofer JCH, Rojas JR, et al. Long-term follow-
up of 34 adults with isolated left ventricular noncompaction: a distinct
cardiomyopathy with poor prognosis. JAm Coll Cardiol. 2000;36: 493-500.

Bases genéticas

Se describen formas familiares y espontdneas. En la
IVNC se ha demostrado recurrencia familiar en la mitad
de los casos. En los estudios en poblacion adulta hay
asociacién familiar en 18% de los casos (3, 7). Bleyl
publicé una serie de IVNC en seis nifios afectados, de
una misma familia, con patrén de herencia ligado al X,
con una mutacién en el gen G4.5, cromosoma Xg28
(regién compartida por ofras miopatias: sindrome de
Barth, distrofia muscular Emery-Dreifuss, miopatia
miotubular) (6, 11). Se aisl6 un gen cardiaco especifico
CSX, que se ha implicado en el desarrollo de algunos
casos de IVNC, por una delecién del cromosoma 5q que
ocasiona la pérdida del gen (12, 13, 30). Basdndose en
modelos animales, otros autores afirman que la muta-
cion del gen FKBP12 es la responsable de un grupo de
defectos septales ventriculares y cardiomiopatias, entre
ellas el ventriculo «esponjoso» (8).

Epidemiologia y demografia

Los primeros casos de cardiomiopatia aislada (IVNC)
que se reportan en la literatura, tienen una edad media
de presentacién de siete afios con un infervalo entre 11
meses y 22 afos (7, 14). Estudios ulteriores reportaron
casos en adultos e incluso en ancianos. La prevalencia
globalesde 0,014%, sin embargo la prevalencia real no
es clara a causa del sub-registro y la demora en el
diagndstico diferencial. Por lo general, los hombres se
ven mds afectados que las mujeres (56%-82%) (8, 15).

Caracteristicas clinicas y fisiopatologia

Esta entidad se puede presentar con tres manifesta-
ciones mayores: falla cardiaca, arritmias o eventos
embdlicos sistémicos.
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Falla cardiaca

Se documentan casos asintomdéticos hasta disfuncién
severa del ventriculo izquierdo. Casi dos terceras partes
ocurre con sinftomas de insuficiencia cardiaca congestiva
(7). En pacientes con IVNC Chin reportéd disminucion
de la funcién ventricular sistélica en 63% de los casos
(3). La disfuncién diastélica se explica por alteraciones
en la relajacién, sumado a un patrén restrictivo causa-
do por las trabéculas prominentes. Los mecanismos
que intervienen en la disfuncién sistélica no son del
todo claros; al parecer la hipoperfusién subendocérdica
y la disfuncién microcirculatoria, desempefian un papel
importante (4, 16). Al estudiar estos defectos en la
perfusion subendocdrdica con resonancia magnética
cardiaca (RMI) y tomografia con emisién de positrones
(PET), se hallan defectos de perfusién transmural que se
correlacionan con las dreas «esponjosas» del miocardio
(17). La alteracién en la funcién microvascular conlleva
disfuncién contrdctil por fracaso en el desarrollo de la
microcirculacién coronaria con el incremento de la
masa musculary compresién del lecho coronario por el
miocardio hipertrofiado (18).

Arritmias

En esta patologia son un hallazgo frecuente. Se ha
encontrado fibrilacién auricular en 25% de la poblacién
adulta con IVNC y taquicardia ventricular en 47% de la
misma serie (4); asi como la muerte stbita explica 50%
de las causas de muerte en series de pacientes con INVM
(5). También se reportan casos con taquicardia
supraventricular paroxistica y bloqueo atrioventricular
completo.

El electrocardiograma en reposo puede mostrar hi-
pertrofia ventricular izquierda, cambios inespecificos de
repolarizacién, ondas T invertidas, cambios en el seg-
mento ST, desviacién del eje, anomalias en la conduc-
cién intraventricular y bloqueos auriculoventriculares
(12, 19, 20). Se halla sindrome de Wolff-Parkinson-
White en 15% de estudios en pacientes pedidtricos (21).

Eventos embdlicos

Pueden tener manifestaciones de enfermedad
cerebrovascular, accidente isquémico transitorio, embolia
| inf &ri 21% a 38% de |
pulmonar o intarto mesenterico en o a o de los
casos. Las complicaciones embdlicas se relacionan con
el desarrollo de trombos en un ventriculo
«hipertrabeculado», funcién sistélica disminuida y pre-

sencia de fibrilacién auricular (3, 4, 7).
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Otros

Chin y colaboradores encontraron dismorfismos fa-
ciales: frontal abombado, orejas de baja implantacién,
estrabismo y micrognatia, en un tercio de las series
pedidtricas (3, 12). Otro dato clinico importante es la
coexistencia de algun tipo de desorden neuromuscular
en 82% de los casos (22).

Diagnostico

Ecocardiograma bi-dimensional Doppler a color

Es el estdandar de oro diagnéstico porque demuestra
la presencia de multiples trabéculas ventriculares promi-
nentes, asf como el flujo sanguineo entre las trabéculas
o sinusoides en continuidad con la cavidad ventricular
(23). En el ventriculo izquierdo los segmentos con mayor
compromiso son la regién apical, la pared inferior y la
pared medio-lateral (80%) (Figura 3). En el ventriculo
derecho la afecciéon se da en la regién apical (41%) (28).
Se observa disfuncién sistélica con una fraccién de
eyeccién estimada de 33% en las diferentes series (7) y
disfuncién diastélica con patrén restrictivo de llenado en
36% de los casos. Ademds, se ha observado hipocinesia
tanto en miocardio afectado como sano (teorfa del dafio
microcirculatorio coronario global) (24, 25).

Figura 3. Hallazgos ecocardiogréficos del ventriculo esponjoso.
Tomada de: Oechslin EN, Attenhofer JCH, Rojas JR, et al. Long-term
follow-up of 34 adults with isolated left ventricular noncompaction: a
distinct cardiomyopathy with poor prognosis. JAm Coll Cardiol. 2000;36:
493-500.
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Oftros métodos diagndsticos Utiles son: ventriculograma
con contraste, tomografia computarizada cardiaca,
tomografia con emisién de positrones y resonancia mag-
nética principalmente para definir la localizacién y exten-
sion del miocardio lesionado (17, 18).

Diagnostico diferencial

Debe pensarse en otras cardiomiopatias como
cardiomiopatia apical hipertréfica, cardiomiopatia dila-
tada y displasia arritmogénica del ventriculo derecho, y
en otras entidades como fibroelastosis endocdardica,
metdstasis cardiacas ytrombos intramurales del ventriculo
izquierdo. En este caso puede ser muy Uftil el
ecocardiograma contrastado (26, 32) (Tabla 2).

Tabla 2

CRITERIOS DIAGNOSTICOS PARA IVNC (VENTRICULO NO
COMPACTO AISLADO)

1. Ausencia de anomalias cardiacas coexistentes.

2. Miocardio con tipico aspecto de «doble capa», con una capa externa,
delgada y compacta (epicardio) y una banda interna mucho més
delgada (endocardio), constituida por fibras trabeculares y recesos
profundos dirigidos hacia el endocardio (es caracteristico un radio
méximo al final de sistole del endocardio no compacto sobre el
miocardio compacto menor a 2).

3. Se encuentra afectacién predominante de un segmento 80%) en la
regién apical y medio-ventricular de la pared inferior y lateral.

4. Evidencia mediante ecocardiografia Doppler color de los recesos
profundos intertrabeculares (estos espacios no comunican con la
circulacién coronaria).

Tomado de Jenni R, Oechslin EN and van der Loo B. Isolated ventricular
non-compaction of the myocardium in adults . Heart 2007;93;11-15;
originally published online 2 May 2006.

Manejo

El objetivo es abarcar las tres manifestaciones cardi-
nales:

1. Falla cardiaca: se dirige al manejo de la disfuncién
sisto-diastélica. Hay evidencia del uso de un B-bloqueador
como carvedilol para mejorar no sélo la funcién ventri-
cularsino el disbalance neurohormonal (27). Sin embar-
go, en los casos de insuficiencia cardiaca congestiva
refractaria al manejo médico, el trasplante cardiaco
permanece como la Unica alternativa.

2. Arritmias: segun el tipo de trastorno el manejo
antiarritmico se acompafa de monitoreo electrocar-
diogrdfico anual (Holter electrocardiograma), hasta la
posibilidad de implantacién de un cardiodesfibrilador
(7, 29).
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3. Eventos embdlicos: el control de factores de riesgo
cardioembélico, como el manejojuicioso de lafibrilacion
auricular, sumado a la anticoagulacién profildctica a
largo plazo, son las opciones recomendadas por la
literatura para disminuir la incidencia de fenémenos
tromboembdlicos en esta entidad (4, 7).

Prondstico

Si bien es variable, segun la edad de aparicién de los
sinftomas y la forma de presentacién, entre ofros, en
varios estudios se observa que 60% muere o requiere
trasplante cardiaco en los seis afos siguientes al diag-
ndstico (4, 7, 31) (Figura 4).
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Figura 4. Probabilidad de muerte o trasplante cardiaco a 10 afios.

Tomada de: Oechslin EN, Attenhofer Jost CH, Rojas JR, Kaufmann PA,
Jenni R. Long-term follow-up of 34 adults with isolated left ventricular
noncompaction: a distinct cardiomyopathy with poor prognosis. J Am

Coll Cardiol 2000; 36: 493-500.

Las principales causas de muerte en series de pacien-
tes asinfomdticos son: taquicardia ventricular sostenida
y muerte sUbita; asi como las complicaciones e incluso
la muerte, son considerablemente menores en las series
de pacientes pedidtricos. Chin y colaboradores realiza-
ron un seguimiento a 10 afios en el que aproximada-
mente 90% de los pacientes desarrollaban algin grado
de disfuncién ventricular izquierda (3).

Como factores de mal pronéstico se aceptan:

- Mayordiédmetro del ventriculo izquierdo al final de
digstole en el momento del diagnéstico.
- Clase funcional NYHA [lI-IV.
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- Fibrilacién auricular permanente o persistente.
- Bloqueo de rama completo.

Conclusiones

- Esunaentidad multifactorial, de etiologia atn por
aclarar.

- Essubdiagnésticada porque no se sospecha o se
piensa primero en otras cardiomiopatias.

- Tiene una presentacién clinica variable.

- Es necesario establecer una clasificacion que per-
mita optimizar intervenciones de tamizaje, diagndstico y
tratamiento.

- Serecomienda tamizaje anual con ecocardiogra-
ma en familiares de primer grado de pacientes afecta-
dos, por la alta recurrencia familiar (31).

- El tratamiento es individualizado segin el caso;
puede ir desde manejo médico hasta trasplante cardiaco.

- El pronéstico es ominoso en la mayoria de los
Casos.
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